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Neuropathies peripheriques : les recommandations 
de la Haute Autorite de sante (HAS) 

Le texte elabore et publie par la HAS en 2007 a pour objectif 
general de diminuer les errances diagnostiques devant une 
suspicion de neuropathie peripherique, en facilitant I’orientation 
des patients, et en leur proposant une prise en charge diagnostique 
adaptee en fonction des differentes causes possibles. Outre les 
recommandations portant sur la strategie diagnostique des 
neuropathies peripheriques, ce texte presente de nombreux 
cadres etiopathogeniques sous forme synthetique et done tres 
rapidement accessibles aux cliniciens (et aux etudiants). II precise 
aussi les grands principes du suivi, en medecine ambulatoire, 
des patients presentant certains types de neuropathies telles que 
celles liees au diabete, a I’ethylisme chronique et aux chimio- 
therapies anticancereuses. II indique egalement les precautions 


reglementaires legales qui president au conseil genetique et au 
depistage de sujets apparentes, en cas de neuropathie genetique. 
La lecture de ces recommandations est vivement conseillee aux 
etudiants. 

Neuropathies dysimmunitaires chroniques : 
diagnostic utile mais parfois difficile 

Les deux principales neuropathies dysimmunitaires chroniques 
sont les neuropathies motrices multifocales avec blocs de 
conduction persistants (NMMBC) et les polyradiculonevrites 
inflammatoires demyelinisantes chroniques (PIDC). Ces deux 
entites sont importantes a connaTtre et a reconnaTtre, car elles 
sont curables et peuvent etre sources de handicap parfois mar- 
que en I’absence de traitement. 
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Les NMMBC se manifestent le plus souvent par I’apparition pro- 
gressive d’un deficit moteur pur amyotrophiant, indolore et sans 
trouble sensitif, aux membres superieurs. Le deficit est asyme- 
trique et de distribution tronculaire. Le diagnostic repose sur la 
mise en evidence a I’electroneuromyogramme d’une neuropa- 
thie purement motrice, caracterisee par la presence de blocs de 
conduction multiples sur le trajet des nerfs moteurs, en dehors 
des sites de compression anatomique. Ces neuropathies repon- 
dent le plus souvent de fagon remarquable aux immunoglobuli- 
nes intraveineuses, ce qui justifie qu’elles doivent etres largement 
connues. 

Les PIDC se manifestent classiquement par un deficit sensitif 
et moteur, souvent a predominance proximale, s’installant sur 
plusieurs mois et pouvant parfois aboutir assez rapidement a un 
handicap marque. Considerees comme le versant chronique du 
syndrome de Guillain-Barre, les PIDC sont caracterisees electro- 
physiologiquement par une neuropathie demyelinisante touchant 
les troncs nerveux de fagon multifocale sur toute leur longueur. 
L’analyse du liquide cephalorachidien montre habituellement 
une hyperproteinorachie isolee. Depuis quelques annees, les 
travaux portant sur les PIDC ont montre qu’elles s’inscrivaient 
en fait dans un spectre beaucoup plus large qu’initialement 
envisage. En effet, outre les formes classiques, ont ete decrites 
successivement des formes multifocales, sensitives pures, dou- 
loureuses ou marquees par une fatigabilite isolee. Vu la grande 
variability des tableaux cliniques, le diagnostic de PIDC est done 
parfois difficile, et a suscite la publication recente par un groupe 
d’experts frangais de recommandations sur la strategic dia- 
gnostique a adopter devant les principales situations cliniques 
ou une PIDC peut etre suspectee * 1 . Ces recommandations se 
justifient par la possibility pour les patients souffrant de PIDC 
d’etre ameliores par un traitement immunomodulateur tel que 
les immunoglobulines intraveineuses, les corticoides ou les 
echanges plasmatiques. 

Neuropathies douloureuses : nouveaux concepts 
et nouveaux outils (revaluation 

Au cours des polyneuropathies, la presence de douleurs 
atteste le plus souvent de I’implication des petites fibres myelini- 
sees et des fibres amyeliniques, ce qui est notamment le cas des 
neuropathies liees au diabete, a I’amylose ou a I’ethylisme chro- 
nique. Dans ces pathologies, I’atteinte des petites fibres coexiste 
avec celle des grosses fibres myelinisees. Depuis une quinzaine 
d’annees environ a emerge le concept de neuropathies liees a 
une atteinte exclusive des petites fibres. Le tableau Clinique est 
souvent exclusivement represente par des douleurs neuropa- 
thiques distales ou parfois diffuses, parfois associees a des 
signes de dysautonomie. Chez ces patients, I’examen clinique 
est habituellement normal, ce qui est aussi le cas de I’examen 
electrophysiologique classique qui ne met en evidence que les 
anomalies nerveuses impliquant les grosses fibres myelinisees. 
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Ces neuropathies peuvent etre idiopathiques ou se rencontrer au 
cours de pathologies diverses telles que la sarcoidose ou le syn- 
drome de Gougerot-Sjogren. Plus recemment, il a ete etabli que 
ces neuropathies pouvaient se developper au cours du syn- 
drome metabolique. La mise en evidence de I’atteinte du sys- 
teme nerveux peripherique peut alors reposer sur des examens 
neurophysiologiques tres specialises tels que les potentiels evo- 
ques laser, ou sur I’analyse des fibres nerveuses intra-epider- 
miques apres biopsie cutanee. Cette technique consiste a prele- 
ver une pastille d’epiderme et de tissu sous-epidermique sous 
anesthesie locale (punch biopsy) et a analyser quantitativement 
les fibres nerveuses intra-epidermiques marquees specifiquement 
(figure). Ce precede tres peu invasif, qui tend a se developper 
actuellement, permet alors un diagnostic positif (mais non etio- 
logique) de neuropathie « a petites fibres ». 

La biopsie nerveuse reste un examen utile ! 

Les indications de la biopsie nerveuse ont diminue au cours 
des deux dernieres decennies. Neanmoins, cette technique 
reste souvent utile a la mise en evidence du mecanisme et de I’e- 
tiologie de certaines neuropathies comme celles liees aux vascu- 
larites necrosantes, a la lepre, a certains cas de sarcoidose ou 
d’amylose, ou dans les cas atypiques de PIDC. La biopsie ner- 
veuse est egalement tres utile dans certaines situations ou elle 
peut se reveler etre le seul examen a demontrer le lien entre une 
neuropathie et une pathologie hematologique telle qu’un lym- 
phome ou une gammapathie monoclonale par exemple. 

Dans tous les cas, I’indication de I’examen doit etre discutee, et il 
est recommande que r analyse histologique soit pratiquee dans des 
laboratoires habitues a ce genre de technique, et soit analysee a 
la lumiere des donnees cliniques et electrophysiologiques. 

Conclusion 

Le domaine tres vaste des neuropathies peripheriques concerne 
differents acteurs tels que medecins generalistes, neurologues, 
hematologistes, internistes et bien sur pathologistes. Les dernieres 
annees ont vu emerger de nouveaux concepts, de nouvelles 
techniques devaluation, et se preciser des strategies diagnos- 
tiques et therapeutiques. II taut encore insister sur le depistage 
des neuropathies peripheriques, qui reste primordial, car le 
retard au diagnostic de ces affections reste encore important, 
comme I’a souligne recemment la Haute Autorite de sante.* 

Les auteurs declarent n’avoir aucun conflit d’interets concernant les donnees 
publiees dans cet article. 
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